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Resumo  
 
A Atrésia das Vias Biliares Extra-hepáticas é uma colangiopatia obliterante, com 
início no período perinatal ou neonatal, que se manifesta sob a forma de colestase e 
acolia fecal, e evolui para cirrose biliar progressiva. A etiologia permanece desconhecida.  
É a principal causa de morte relacionada com o fígado em crianças, e é a 
indicação mais frequente para transplante hepático pediátrico.  
O tratamento é cirúrgico, sequencial, iniciando-se pela realização de uma 
derivação bilio-digestiva (a Porto-enterostomia de Kasai) e mais tarde, se necessário, 
transplante hepático.  
O prognóstico destes doentes depende muito do diagnóstico precoce e de 
intervenção cirúrgica atempada. Para tal é necessário investigar os recém-
nascidos/lactentes que permaneçam persistentemente ictéricos e/ou com acolia fecal. 
O objetivo principal deste trabalho é efetuar uma revisão bibliográfica sobre as 
estratégias de intervenção (diagnósticas e terapêuticas) para melhorar o prognóstico 
destes doentes a longo prazo. 
 
 
Palavras-chave. 
 
Atrésia Biliar, Porto-enterostomia de Kasai, Transplante hepático, “Stool card”, 
Hiperbilirrubinemia conjugada, Colestase neonatal. 
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Abstract  
 
The extrahepatic Biliary Atresia is an obliterative colangiopathy, with its beginning 
in the perinatal or neonatal period, which manifests itself in the form of cholestasis and 
pale stools, and evolves to progressive biliary cirrhosis. The etiology remains unknown. 
It is the leading cause of liver-related death in children, and it is the most frequent 
indication for liver transplantation in childhood. 
The treatment is surgical, sequential, beginning by performing a derivation 
biliodigestive Kasai Portoenterostomy) and later, if necessary, liver transplantation.  
The prognosis of these patients depends on much of early diagnosis and timely 
surgical intervention. To this end, it is necessary to investigate the newborns/infants to 
remain persistently jaundiced and/or with pale stools. 
The main objective of this work is to carry out a literature review on intervention 
strategies (diagnostic and therapeutic) to improve the prognosis of these patients in the 
long term. 
 
 
Keywords 
 
Biliary Atresia, Kasai Portoenterostomy, Liver transplantation, Stool card, 
Conjugated hyperbilirubinaemia, Neonatal cholestasis 
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Introdução 
 
Definição e Epidemiologia 
 
A Atrésia das Vias Biliares Extra-Hepáticas (AVBEH) caracteriza-se por um 
processo inflamatório ascendente e destrutivo da árvore biliar, que se inicia no período 
perinatal ou neonatal, e condiciona o desenvolvimento de cicatrizes fibro-obliterantes nas 
vias biliares extra e intra-hepáticas, determinando uma obstrução ao fluxo biliar.1 
A sua distribuição mundial apresenta alguma variabilidade regional, com uma 
prevalência na Europa de 1:17000 a 1:19000 nascimentos.2 É mais comum em países do 
leste da Ásia, com uma frequência em Taiwan de cerca de 1:5000.2 Em Portugal, país 
com cerca de 100.000 nascimentos/ano, estima-se a ocorrência de 5 a 6 novos 
casos/ano.3  
Globalmente não existem diferenças entre géneros,4 evidências de variação 
sazonal5,6 ou de herança genética clássica.7  
Apesar de ser uma doença rara constitui a principal causa de transplante hepático 
pediátrico1 e a causa mais frequente de morte relacionada com o fígado na infância.8  
 
 
Etiopatogenia 
 
A AVBEH é uma entidade heterogénea, de etiologia ainda desconhecida, mas 
possivelmente multifatorial, causada por uma combinação de fatores maternos, 
infeciosos/inflamatórios, genéticos e possivelmente agentes tóxicos ambientais, que 
resultam num fenótipo patológico final comum, caracterizado por uma colangiopatia 
obliterante.1 
A partir da observação das características epidemiológicas e clínicas da doença 
foram apontados cinco mecanismos que podem estar envolvidos na patogénese: defeito 
na morfogénese do trato biliar, defeito na circulação fetal/pré-natal, exposição a toxinas 
do ambiente, infecções virais e desregulação imunológica/inflamatória.9 
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Alguns casos parecem estar relacionados com a morfogénese anormal das vias 
biliares que ocorre no início da gestação, enquanto outros parecem resultar de dano 
posterior ao desenvolvimento normal das vias biliares.10  
Fundamentado pelo elevado número de anormalidades anatómicas presentes no 
Síndrome de Malformação Esplénica e Atrésia Biliar (SMEAB) crê-se que ocorra um 
acontecimento crucial, controlado geneticamente, num estágio específico do 
desenvolvimento embrionário, mais concretamente no processo de remodelação dos 
ductos biliares com origem na membrana da placa ductal.9,10 E mais do que uma mutação 
específica, parece haver uma suscetibilidade determinada por polimorfismos genéticos de 
genes envolvidos nas vias inflamatórias.2 
A teoria é que nos casos em que a AVBEH se apresenta de forma isolada, o 
processo patológico obliterante começa mais tarde, provavelmente no período perinatal 
ou neonatal, ao invés dos casos sindromáticos, com início na fase embrionária, e que a 
patogénese difere, pelo menos em parte, nestes dois subgrupos.9  
Os vírus mais vezes implicados, são os vírus de ADN de cadeia dupla, 
nomeadamente, Citomegalovírus, Reovírus e Rotavírus, capazes de ativar uma resposta 
imune inata e apoptose das células epiteliais do trato biliar.2,11 Estes fatores podem estar 
envolvidos na patogénese primária da doença, mas, o mais provável é que a infeção seja 
uma segunda lesão num fígado já suscetível a danos, por desregulação genética e/ou 
imunológica.2 Verifica-se uma resposta inflamatória pronunciada tanto no fígado como na 
circulação. A inflamação das vias biliares mediada por linfócitos parece ser o mecanismo 
mais provável através do qual ocorrem os danos.2 Algumas investigações sugerem ainda 
que a inflamação observada no sistema biliar não é simplesmente uma resposta biológica 
a uma agressão ainda não identificada, mas que pode desempenhar o papel principal na 
destruição dirigida às vias biliares extra-hepáticas.9 
A interrupção precoce do fluxo sanguíneo na artéria hepática, que irriga o sistema 
biliar, tem sido apontada como fator iniciador da lesão fibroinflamatória, devido à 
associação da AVBEH com anormalidades na artéria hepática e veia porta.9 
Várias investigações tiveram como objetivo mostrar uma associação entre a 
AVBEH e variáveis como: idade materna, disponibilidade de ácido fólico, número total de 
gestações e de partos, género da criança, parto pré-termo, peso ao nascimento e 
exposição durante a gestação a agressões tóxicas/ambientais nomeadamente, 
tabagismo, consumo de álcool e fármacos (anfetaminas). Nenhum destes estudos 
evidenciou uma relação estatisticamente significativa.2,9,12 
Não é claro qual o momento da ocorrência e a extensão da lesão pré-natal no 
trato biliar, devido aos fatores acima referidos, mas é provável que, no período perinatal, 
o aumento do fluxo biliar amplifique o dano nos tecidos, pois a fuga de bílis a partir de um 
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sistema biliar anormal, com fluxo prejudicado, pode desencadear e perpetuar uma 
resposta inflamatória.12 
 
 
Classificação 
 
Várias classificações cirúrgicas têm sido propostas, com base na anatomia do 
remanescente biliar extra-hepático. A Classificação Francesa individualiza quatro tipos de 
AVBEH. A mais frequente é a forma completa (tipo 4), aquela onde há atresia de toda 
árvore biliar extra-hepática.13 Porém, a classificação mais comumente utilizada é a da 
Associação Japonesa de Cirurgia Pediátrica, adotada no Reino Unido e Estados Unidos 
da América (EUA), e que divide AVBEH em três tipos, de acordo com o nível mais 
proximal da oclusão do trato biliar extra-hepático.2,12 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Manifestações Clínicas e Diagnóstico 
 
A AVBEH pode manifestar-se de forma sindromática, fetal/embrionária ou de 
início precoce, em 10 a 20% dos casos, ou de forma não sindromática, perinatal/pós-
natal ou tardia, nos restantes.12  
Tabela 1 – Classificação anatómica da AVBEH.
10
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A forma sindromática mais comum é a Síndrome de Malformação Esplénica e 
Atrésia Biliar (SMEAB), que se caracteriza por poliesplenia (90%), situs inversus (50%), 
malrotação intestinal, e anomalias vasculares pouco comuns, como a ausência da veia 
cava inferior e presença de uma veia portal preduodenal.2,10 A dilatação cística de 
remanescentes biliares pode ser vista numa pequena minoria de casos do tipo fetal de 
atrésia biliar (5-10%), constituindo a Atrésia Biliar Cística.2,12  
Ao contrário da forma sindromática da doença que se manifesta normalmente com 
colestase logo a partir do nascimento, nos casos não sindromáticos esta manifestação 
ocorre geralmente entre as 2 e as 8 semanas de vida.14 Estes últimos são recém-
nascidos/lactentes com icterícia, colúria, acolia fecal, bom estado geral, e boa progressão 
ponderal.1 Contudo, mais tarde, a persistência da colestase vai condicionar perda 
ponderal, por mal - absorção de nutrientes e de vitaminas lipossolúveis.10  
 
                
    
O primeiro sinal no exame objetivo, além da icterícia, é a hepatomegalia, por 
vezes já acompanhada de esplenomegalia, por desenvolvimento de fibrose hepática e 
hipertensão portal.2,10 Algumas crianças podem apresentar sintomas neurológicos 
decorrentes de hemorragias intracranianas por deficiência de vitamina K.1  
Tipicamente os pacientes não tratados evoluem para colestase crónica, fibrose, 
cirrose biliar, insuficiência hepática e morte, nos primeiros 2 anos de vida,12 pelo que um 
diagnóstico e uma intervenção precoces são essenciais. Assim, todos os recém-nascidos 
a termo que permaneçam ictéricos após o 14º dia (ou 21º dia se prematuros) devem ser 
investigados,14,15 e em todos os que apresentem hiperbilirrubinemia conjugada (bilirrubina 
conjugada superior a 20% da bilirrubina total quando esta é > 5 mg/dl, ou bilirrubina 
conjugada > 1 mg/dl quando a bilirrubina total é < 5 mg/dl) e acolia fecal, deve ser 
excluída a AVBEH.1,14  
A icterícia fisiológica ou a relacionada com a amamentação, tão frequentes nesta 
faixa etária, podem ser facilmente descartadas porque cursam com elevações de 
Figura 1 – Fezes 
normalmente pigmentadas
13 
 
Figura 2 –Fezes 
parcialmente acólicas
13
 
Figura 3 –Acolia fecal
13
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bilirrubina não conjugada.2 O diagnóstico diferencial deve efetuar-se com outras causas 
de obstrução ao fluxo biliar, a saber: deficiência em alfa-1-antitripsina, quisto do colédoco, 
colangite esclerosante neonatal, síndrome de Alagille, fibrose cística, e síndrome de bile 
espessa.10,11,16 A fibrose e a cirrose hepáticas ocorrem relativamente cedo na AVBEH, em 
comparação com outras doenças colestáticas neonatais e está invariavelmente presente 
nos lactentes com mais de 100 dias de vida.4 
Os marcadores séricos de colestase (bilirrubina conjugada e gama-GT) 
apresentam-se elevados, mas os marcadores de síntese hepática (albumina e fatores da 
coagulação) estão habitualmente normais.2 Os fatores da coagulação vitamina K-
dependentes podem estar diminuídos.13 
A ecografia abdominal pode evidenciar uma vesícula biliar ausente ou contraída 
após um jejum de 4 h.2 Contudo este achado ecográfico não é específico pois outras 
patologias que cursam com diminuição do fluxo biliar também podem cursar com vesícula 
biliar contraída.1 A identificação de uma hiperecogenicidade no hilo hepático (sinal da 
corda triangular), que representa o remanescente proximal biliar na bifurcação da veia 
porta, é um achado específico para alguns autores, mas é operador dependente, com 
uma sensibilidade relatada que varia de 49% a 73%.2 Pode ainda estar presente um cisto 
no hilo hepático.10 A ecografia abdominal é ainda o método de eleição para o diagnóstico 
de quisto do colédoco (um dos diagnósticos diferenciais obrigatórios).11,12  
A cintigrafia hepatobiliar com IDA já só raramente é utilizada, e o teste de tubo 
duodenal é mais frequentemente realizado em centros japoneses.2 A 
colangiopancreatografia por ressonância magnética, apresenta restrições técnicas na 
identificação da permeabilidade luminal, mas é cada vez mais relevante para excluir 
outras patologias e ajudar a avaliar a gravidade da doença hepática.2 Tipicamente a 
histologia hepática evidencia aspetos morfológicos sugestivos de obstrução biliar extra-
hepática, com diversos graus de fibrose portal, edema, proliferação ductular e colestase 
com aparecimento de rolhões biliares.2,10  
Na maioria dos casos, o diagnóstico de AVBEH pode ser fortemente suspeitado 
pelos sinais clínicos, achados ecográficos, e exclusão das outras causas de colestase 
neonatal com acolia fecal.16 A colangiografia per-operatória (por punção da vesícula 
biliar) deve ser sempre realizada para confirmar/excluir o diagnóstico nos casos 
duvidosos, e sempre antes da execução da Porto-enterostomia (PE) de Kasai.10,13 Este 
método continua a ser considerado o “gold standard” na investigação e no diagnóstico 
definitivo da AVBEH.2,12 
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Porto-Enterostomia de Kasai  
 
Atualmente o tratamento recomendado para os doentes com AVBEH é 
sequencial: nas primeiras semanas de vida a realização da porto-enterostomia de Kasai, 
procedimento cirúrgico que restaura o fluxo biliar para o intestino; posteriormente, em 
caso de insucesso deste procedimento, e/ou complicações graves da cirrose, será 
necessário efetuar um transplante hepático.2,3  
Esta intervenção cirúrgica foi descrita pela primeira vez pelo cirurgião japonês 
Morio Kasai na década de 50.17 Neste procedimento, a vesicula biliar e o trato biliar extra-
hepático são totalmente excisados, assim como todo tecido fibrótico entre as 
ramificações, direita e esquerda, da veia porta, de modo a que a porta hepática seja 
seccionada ao nível da cápsula do fígado e os ductulos que permanecem permeáveis, 
tipicamente microscópicos, fiquem expostos. É preparada uma alça jejunal, com cerca de 
45 cm, em Y de Roux, que é anastomosada à superfície de corte ao nível da porta 
hepática permitindo a reconstrução do fluxo biliar.2,4,10 Muitas variantes técnicas são 
possíveis, de acordo com o padrão anatómico do remanescente biliar.10  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
O sucesso da PE Kasai é medido clinicamente pelo aparecimento de fezes 
pigmentadas e pela resolução completa da icterícia, e definido laboratorialmente por 
concentrações séricas normais de bilirrubina aos 6 meses após o procedimento.2 Em 
alguns países este prazo é prolongado até um ano, ou encurtado para 3 meses.1 
Figura 4 – Ilustração da PE de Kasai com 
anastomose completa entre a alça intestinal em 
y de roux e a porta hepática.
12
 
Figura 5 – Porta hepática na PE 
de Kasai.
4
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O alívio da obstrução das vias biliares é apenas um dos fatores preditivos de bom 
prognóstico, porque o processo inflamatório intra-hepático continua, por pelo menos 6 
meses, após a PE de Kasai.2 Isto justifica o facto de algumas crianças com restauração 
do fluxo biliar terem posteriormente desenvolvido fibrose progressiva e cirrose.2 As 
complicações, decorrentes da progressão da doença hepática são comuns, e incluem: 
hipertensão portal (presente em dois terços dos doentes intervencionados) e síndrome 
hepatopulmonar. Estas complicações podem ocorrer mesmo quando a PE de Kasai é 
bem sucedida.10,13 
A colangite bacteriana ascendente, que acontece mais frequentemente nos 
primeiros meses, é a principal complicação pós-operatória, ocorrendo em 30% a 60% dos 
casos.10 É favorecida pelo contacto direto entre o intestino e ductos biliares intra-
hepáticos distróficos e também pela estase biliar.13 Clinicamente apresenta-se com febre, 
dor abdominal, recorrência da icterícia e fezes acólicas, e em alguns casos septicemia.10 
A presença de lagos biliares intra-hepáticos pode ser fonte de infeção recorrente.2 
As crianças submetidas com sucesso à PE de Kasai alcançam frequentemente 
taxas de sobrevida global a longo prazo de 75-90%, e com boa qualidade de vida.1 
 
 
Transplante Hepático Pediátrico 
 
O primeiro transplante hepático para o tratamento da atresia biliar foi realizado por 
Thomas Starzl em 1963.18 Mas foi apenas introduzido no tratamento definitivo destes 
doentes no início dos anos 80.19 É importante ressalvar que a doença não recorre no 
enxerto.12 
Segundo o Registro Europeu de Transplante Hepático, a atrésia biliar é a 
indicação mais comum de transplante hepático (TH) pediátrico, sendo responsável por 
cerca de 75% dos transplantes realizados em crianças com menos de 2 anos.2  
Nas crianças com insucesso da PE de Kasai o transplante geralmente é 
necessário entre os 6 meses e os 2 anos de idade. Naquelas que tiveram uma PE de 
Kasai bem-sucedida o transplante é necessário quando se desenvolve cirrose com 
disfunção hepática, ou hipertensão portal com ascite e hemorragia por varizes.2 Fatores 
como a concentração de bilirrubina ao 30º dia pós PE de Kasai ou concentrações séricas 
de bilirrubina e enzimas hepáticas aos 3 meses pós PE de Kasai e o score pediátrico de 
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doença hepática terminal predizem a necessidade de transplante e ajudam no 
planeamento e aconselhamento das famílias.2,20 
Para Baerg e colegas21, a necessidade de fototerapia no período neonatal, um 
longo período de icterícia antes da PE, a falha na restauração do fluxo biliar, e ductulos 
na porta hepática inferiores a 200µm são fatores associados à necessidade de TH após a 
PE de Kasai. 
É bem conhecido que as taxas de morbilidade, mortalidade e de rejeição do 
enxerto são maiores em crianças mais jovens. Assim, na ausência de descompensação 
hepática grave, o transplante hepático deve ser atrasado tanto quanto possível a fim de 
permitir que a criança atinga um crescimento máximo.22 
Atualmente é possível a transplantação de fígado por meio de dadores cadáveres 
ou dadores vivos relacionados,10,13,23 e as técnicas de TH pediátrico incluem: fígado 
inteiro, fígado reduzido, e ainda o “split” em que a divisão de um fígado permite 
transplantar dois recetores.10,24 
Os resultados após o transplante hepático têm melhorado nas últimas duas 
décadas, com taxas de sobrevida aos 5 e 10 anos de 87,2% e 85,8% respetivamente.24 
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Fatores de Prognóstico  
 
 
Dos fatores de prognóstico já identificados, uns estão relacionados com 
características da doença e como tal não podem ser modificados, enquanto, outros 
relacionam-se com a abordagem diagnóstica e terapêutica, podendo ser alvo de 
intervenção, e portanto melhorados, nomeadamente: precocidade de diagnóstico e de 
realização da PE de Kasai, experiência (médica e cirúrgica) do centro de tratamento, e 
ainda a acessibilidade ao transplante hepático.2,3  
Os fatores relacionados com as características da doença e que influenciam o 
prognóstico são: o SMEAB que determina mau prognóstico na PE de Kasai, 
remanescentes biliares extra-hepáticos com lesões macroscópicas obstrutivas, que 
resulta numa deterioração crescente do prognóstico do tipo 1 para o tipo 3, obliteração 
histológica das vias biliares, especialmente na porta hepática, e fibrose hepática extensa 
no momento da PE de Kasai.10,25,26 Assim, o resultado é melhor nos tipos 1 e 2 de 
AVBEH e também na atresia biliar cística, comparada com AVBEH isolada tipo 3, 
possivelmente por preservação de algumas das conexões entre os canais biliares intra e 
extra-hepáticos e dúctulos.4,26  
Embora vários fatores possam ser reconhecidos como importantes, o resultado 
em casos individuais é largamente imprevisível. 
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Estratégias para melhorar o prognóstico dos 
doentes a longo prazo 
 
Os parâmetros fundamentais utilizados para avaliar os resultados no tratamento 
destes doentes são quatro: a idade média dos doentes aquando da realização da PE de 
Kasai, a percentagem de sucesso da PE de Kasai (resolução da icterícia no pós-
operatório), a taxa de sobrevida com fígado nativo aos 5, 10, e 20 anos, e a taxa de 
sobrevida global.4  
O primeiro parâmetro reflete a eficácia na deteção e referenciação dos casos 
suspeitos de AVBEH, a eficiência do processo de confirmação do diagnóstico em 
Unidades de Saúde secundárias e terciárias, e ainda a capacidade de intervenção 
cirúrgica precoce. O segundo parâmetro depende das capacidades técnicas e da 
experiência da equipa médica e cirúrgica, bem como da idade média dos doentes 
aquando da realização da cirurgia. Os terceiro e quarto, são os mais complexos, e 
refletem, respetivamente, não só o sucesso da PE de Kasai e o estadio da doença 
hepática aquando da sua realização, mas também o tratamento médico do doente no 
pós-operatório, assim como a disponibilidade de transplante hepático.4  
Na tabela do Anexo 1 encontra-se sumarizada a análise dos resultados obtidos 
em diversos estudos internacionais, seguindo estratégias diagnósticas e/ou terapêuticas 
diversas. 
 
 
Pós-Operatório da Porto-Enterostomia de Kasai 
 
O primeiro grande marco na intervenção terapêutica com reflexos no prognóstico 
dos doentes com AVBEH foi a PE de Kasai, descrita pela primeira vez pelo cirurgião 
japonês Morio Kasai na década de 50.17 Até então, a taxa de mortalidade aos dois anos 
de idade era virtualmente de 100%, devido a complicações da cirrose biliar terminal.11 
Após a generalização da execução desta técnica cirúrgica as taxas de sobrevida aos 2, 5, 
10 e 20 anos foram aumentando progressivamente. 25,27,28,29,30,31 
Algumas tentativas de melhoramento do prognóstico destes doentes estão 
relacionadas com o tratamento no pós-operatório, e incluem o uso de antibióticos para 
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profilaxia da colangite ascendente recorrente, o uso de corticosteroides32,33,34 (e mais 
recentemente de ácido ursodesoxicólico35) para diminuir a inflamação e estimular o fluxo 
biliar, e o suporte nutricional intensivo.2,8,26 
Para prevenir a colangite recorrente, que reconhecidamente reduz a sobrevida 
global, muitos centros tem adotado medidas profiláticas como a antibioterapia em baixas 
doses no primeiro ano após a cirurgia.36 No entanto, a identificação de um regime 
profilático eficaz tem sido difícil de estabelecer, e pode conduzir à seleção de estirpes 
resistentes.2  
A corticoterapia foi introduzida na década de 80, na tentativa de melhorar o fluxo 
biliar pós PE de Kasai, contudo, o seu uso é muito controverso.2,37 Os possíveis 
mecanismos de ação são os efeitos anti-inflamatório e imunomodelador sobre as 
lesões/fibrose das vias biliares, e a estimulação do fluxo biliar independente dos sais 
biliares.2,37,38  
Pequenos estudos33,34 retrospetivos sugerem um efeito benéfico, com uma 
melhoria da drenagem biliar e aumento da sobrevida com fígado nativo em crianças que 
receberam corticoides no pós-operatório. Mas nem todos os autores são da mesma 
opinião e os resultados divergem. Um ensaio randomizado, controlado com placebo em 
dois centros no Reino Unido usando doses baixas de prednisolona (a partir de 2 
mg/kg/dia) em 73 crianças mostrou benefício bioquímico precoce (diminuição da 
bilirrubina ao 1 mês), mas não evidenciou efeito na sobrevida global (necessidade de 
transplante).32 Apesar de cerca de 50% das crianças com AVBEH tratadas nos EUA 
realizarem corticoterapia26, o seu uso permanece controverso pois o benefício a longo 
prazo não foi comprovado e, além disso, há um risco teórico aumentado de colangite.10 
Recentemente (em 2011) uma meta-análise que inclui estudos controlados 
randomizados e observacionais, publicados entre 1969 e 2010, abrangendo 233 crianças 
que receberam corticoides no pós Kasai, não evidenciou uma diferença estatisticamente 
significativa no efeito dos corticoides na normalização das concentrações de bilirrubina 
aos 6 meses pós Kasai ou no atraso da necessidade de TH precoce.39 
O uso de ácido ursodesoxicólico (UDCA) na dose de 20mg/kg/dia37 ou 25 
mg/kg/dia35 é mais recente. O enriquecimento exógeno do pool de ácidos biliares 
aparentemente não tem um efeito apenas na remoção de ácidos biliares "tóxicos" 
endógenos, mas pode ter também efeito imunomodulador ao nível das células 
mononucleares4,35 aumentando a proteção aos colangiócitos e hepatócitos.26 
Em 2008, Willot et al35 publicaram um estudo realizado em França que avaliou o 
efeito do UDCA sobre a função hepática um ano após PE. Das 16 crianças 
acompanhadas, todas apresentaram resolução da icterícia após Kasai durante o 
tratamento com UDCA. Seis meses após a cessação do UDCA, uma criança piorou 
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clinicamente com recorrência da icterícia, e todos, tiveram uma elevação significativa das 
enzimas hepáticas. Com a reintrodução do tratamento as enzimas hepáticas melhoraram. 
Este estudo francês demonstra que o benefício do UDCA na função hepática persiste por 
vários anos após a PE e apoia o seu uso prolongado em crianças que tiveram um 
procedimento cirúrgico de sucesso para a atrésia biliar35, pois existe a preocupação de 
que o UDCA poderá ficar retido no fígado e ser potencialmente tóxico em pacientes com 
Kasai ineficaz.38 
A desnutrição e o défice de crescimento são consequências graves e comuns da 
colestase crónica com influência nos resultados da PE e do TH. São também indicadores 
importantes de mortalidade nos doentes em lista de espera para TH. A mal nutrição é 
evitável e potencialmente reversível e, portanto, deve ser considerada um fator de risco 
modificável.11 Assim, a validação de métodos de avaliação nutricional e a integração do 
suporte nutricional, de elevado teor calórico, no manuseamento destes doentes, são 
desafios importantes a cumprir.11,37 
 
 
Acessibilidade ao Transplante Hepático Pediátrico 
 
A acessibilidade ao transplante hepático, desde o início dos anos 80,40 constituiu o 
segundo grande marco na intervenção terapêutica dos doentes portadores de AVBEH 
com reflexos muito significativos no seu prognóstico. O transplante hepático constitui uma 
segunda oportunidade para os doentes com insucesso da PE de Kasai ou com 
complicações da hipertensão portal que se instalou apesar do restabelecimento do fluxo 
biliar pós-Kasai. 
Os resultados do maior estudo realizado nos EUA, que acompanhou 1.976 
crianças com AVBEH transplantadas, mostrou uma taxa de sobrevida aos 10 anos, nos 
doentes transplantados (1º transplante), de 73%, e de sobrevida global de 86%.24 
Contudo, a falta de acesso a um orgão, no momento apropriado, pode reduzir de forma 
significativa a sobrevida destes doentes.28,41 Entre 1995 e 2001 nos EUA, 3% dos 755 
doentes listados para TH morreram antes do transplante.42 As novas técnicas de 
transplantação (redução do fígado, “split-liver”, e dador-vivo) reduziram notavelmente a 
escassez de órgãos para os recetores pediátricos e diminuíram a mortalidade em lista de 
espera19,23, como por exemplo, em França25 (15,6% em 1986-96 para 7% em 1997-2002), 
no Reino Unido27,43 (10,8% em 1993-95 para 4,7% em 1999-2002), e na Suíça44 (22% 
antes de 2001 para 0% após 2001). 
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A opção de não realizar a PE de Kasai nos doentes com diagnóstico tardio, e 
propor o TH como tratamento primário, é muito polémica. Tendo em conta que à medida 
que o diagnóstico é mais tardio as probabilidades de sucesso da PE de Kasai se 
reduzem, em favor desta abordagem estão supostamente a evicção das complicações 
peri-operatórias da PE de Kasai, e uma cirurgia de transplante tecnicamente de menor 
dificuldade.1,45 
Desde logo discute-se a partir de que idade, na altura do diagnóstico, se 
justificaria recomendar essa estratégia terapêutica. Há a considerar vários estudos que 
mostram que apesar de uma PE de Kasai tardia (>90 dias), ainda existem boas 
probabilidades de sobrevida com fígado nativo (FN) (15% aos 10 anos).31 Davenport 
relatou uma sobrevida aos 10 anos com FN de 40% em 35 pacientes que se submeteram 
à PE de Kasai com mais 100 dias.46 Por outro lado, há a considerar que o TH tem uma 
taxa de mortalidade de cerca de 10-15% e implica a necessidade de imunossupressão 
para a vida, com todos os custos e riscos inerentes a longo prazo.47  
Estes dados apoiam a decisão de que a PE de Kasai deve ser tentada em todos 
os doentes, sem sinais de doença hepática terminal, independentemente da 
idade.29,31,41,48  
 
 
Centralização do Tratamento 
 
Existe uma forte evidência de que o sucesso da PE de Kasai depende da 
experiência do centro cirúrgico. No Reino Unido, um estudo prospetivo43 realizado entre 
1993-95 (n= 93) mostrou que dos 15 centros no Reino Unido apenas dois operavam 
cinco ou mais casos por ano. Esta variação resultou em diferenças estatisticamente 
significativas na sobrevida aos 5 anos com fígado nativo (61,3% em centros que 
operavam ≥5casos/ano contra 13,7% nos restantes centros) e na sobrevida global 
(91,2% e 75% respetivamente).43 Dez anos mais tarde comprovou-se que este benefício 
foi duradouro (a sobrevida com FN aos 13 anos nos centros que operavam ≥5casos/ano 
foi de 54%).49 Neste estudo a experiência do centro cirúrgico mostrou ser o único fator de 
prognóstico independente, com influência na sobrevida com FN e na sobrevida global. 
Concluiu-se que as crianças com AVBEH devem ser intervencionadas em centros 
cirúrgicos com ≥5casos/ano, de modo a garantir um melhor resultado.43  
Este estudo conduziu em 1999, na Inglaterra e no País de Gales, à centralização 
dos pacientes com AVBEH em três hospitais (Londres, Leeds e Birmingham), capazes de 
tratar as crianças desde o diagnóstico até ao TH.28 Três anos depois, um estudo 
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conduzido por Davenport27, incluindo todos os pacientes com AVBEH nascidos entre 
1999 e 2002, mostrou que esta política de centralização permitiu a padronização nacional 
dos resultados ao mais alto nível. Assim, comparando com o estudo de McKiernan,43 
verificamos que houve uma melhoria na taxa de sobrevida com FN de 30,1% para 51% e 
um aumento mais discreto na taxa de sobrevida global de 85% para 89% o que indica 
uma diminuição da necessidade de transplante hepático e um aumento da proporção de 
doentes a sobreviver com o seu FN.27 
Em França, a vantagem da experiência do centro cirúrgico foi reconfirmada no 
primeiro estudo nacional29, que incluiu todos os pacientes com AVBEH nascidos entre 
1986 e 1996. A sobrevida global aos 5 anos diminuiu de 78% no centro com um número 
de casos/ano superior a 20, para 56% nos centros que intervencionavam cirurgicamente 
2 ou menos casos/ano.29 Mas ao contrário da experiência do Reino Unido, a 
descentralização dos pacientes foi mantida, com um reforço da colaboração entre centros 
de todo o país e criação de um observatório nacional da AVBEH para promover e avaliar 
esta política descentralizada.25 Atualmente, 80% dos centros operam menos de 2 casos 
por ano, e apenas três centros operam um número de novos casos/ano superior a 3.25 
Uma série25 de 271 pacientes com AVBEH nascidos entre 1997 e 2002, geridos 
sob esta nova política foi analisada. A sobrevida global aos 4 anos demonstrou uma 
melhoria estatisticamente significativa em comparação com a época 1986-1996, 
passando de 73,6% para 87,1% (P< 0,001). No entanto, uma inspeção cuidadosa dos 
resultados mostra que o sucesso da PE de Kasai, conforme determinado pela resolução 
da icterícia e sobrevida com FN, não melhoraram significativamente (40% e 42,7% 
respetivamente).25 Assim a sobrevida global é semelhante à do Reino Unido, embora seja 
à custa de um menor número de PE de Kasai com sucesso, e de um maior número de 
TH.25 
Os EUA apesar de manterem uma política descentralizada reportam resultados 
equivalentes aos verificados nos centros europeus, mas este estudo50 é apenas 
multicêntrico e a definição de sucesso da PE de Kasai é menos rigorosa do que no Reino 
Unido e em França. Para além disso a exata proporção de crianças que alcançam a 
resolução completa da icterícia não é relatada.50 
No Canadá apesar de não existir uma política de centralização bem definida, o 
tratamento de crianças com AVBEH é prestado quase que inteiramente por pediatras e 
cirurgiões subespecializados, em grandes instituições académicas, pelo que a sobrevida 
global e a sobrevida com FN não são muito diferentes das observadas no Reino Unido ou 
em França.31 Schreiber et al51 não encontraram efeitos significativos da experiência do 
centro cirúrgico na sobrevida com FN. Contudo o maior centro no Canadá tende a 
realizar a PE mais tarde (38% das cirurgias são realizadas com <60 dias) do que os 
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centros menores (48% das cirurgias são realizadas com <60 dias), fator que pode 
contrapor o efeito da experiência do centro. 
Em Portugal, existem cinco centros de referência para o diagnóstico e tratamento 
desta doença: dois no norte (Porto), um no centro (Coimbra) e dois no sul (Lisboa). 
Nenhum deles tem um número de doentes operados/ano superior a dois.3 
O único estudo português publicado por Santos Silva et al3 refere-se a uma série 
de 15 doentes, tratados num único centro. A idade mediana da realização da PE de Kasai 
foi de 58 dias, ligeiramente mais elevada do que em algumas séries internacionais, Reino 
Unido28 (54 dias) e França25 (57 dias), mas mais baixa que em outras, EUA50 (61 dias) e 
Suíça44 (68 dias). 
A sobrevida global aos 5 anos foi de 83,33% maior do que a registrada na 
Holanda52 (73% aos 4 anos), país com uma incidência da doença semelhante a Portugal 
e igualmente sem uma política de centralização do tratamento, mas inferior às restantes 
séries analisadas na tabela do anexo 1. Contudo é de ressalvar o aumento da sobrevida 
global de 66,67% no período de 1992-1999 para 100% no período de 2000-2007.3 
Para Davenport28, Grieve26, e Lampela53 a centralização de recursos para 
diagnosticar e tratar a AVBEH é provavelmente o fator mais importante para maximizar o 
potencial terapêutico da PE de Kasai. 
Contudo Santos Silva et al3 e Schreiber et al51 não recomendam respetivamente 
para Portugal e Canadá, uma estratégia de excessiva concentração como a utilizada em 
Inglaterra. Seguindo as recomendações do estudo inglês, nestes dois países a incidência 
da doença não recomendaria mais do que um centro nacional. Tal opção comportaria os 
incómodos e os custos da deslocação dos doentes de todo o país para esse centro 
(muito incómodo sobretudo num país com a dimensão geográfica do Canadá), bem como 
os riscos de falha de serviço, intrínsecos à condição de serviço único, com a 
desqualificação de pediatras e cirurgiões para tratar estes doentes em outros centros, 
risco já experimentado em Portugal com a transplantação hepática pediátrica.3,51,54  
 
 
Rastreio da Atrésia das Vias Biliares Extra-hepáticas  
 
Apesar de terem sido publicados alguns resultados discordantes51,55 relativamente 
ao impacto da idade no sucesso da PE, as grandes séries concordam que a sobrevida 
com fígado nativo a longo prazo é melhor quando a cirurgia é realizada mais 
cedo.11,25,29,31,48 
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A sobrevida com fígado nativo diminui quando a idade no momento da operação 
de Kasai aumenta (P< 0,001). As taxas de sobrevida aos 10 anos após a PE Kasai, foram 
de 57%, 41%, 30%, e 13% para aqueles que foram submetidos a cirurgia com menos de 
60 dias, entre 61-70dias, entre 71-90 dias, e mais de 90 dias, respetivamente,56 e calcula-
se que por cada 10 dias de atraso na realização da PE de Kasai a taxa de restauração do 
fluxo biliar é reduzida para cerca de metade.57 Os melhores resultados foram obtidos 
quando a PE de Kasai foi realizada antes dos 30 dias de vida,31,48 com uma sobrevida 
com FN aos 10 anos tão elevada quanto 50%.31  
Segundo Vries et al52 o momento exato ideal para realizar a PE continua a ser 
indeterminado, mas os resultados apresentados por este e outros autores36,56,58 indicam 
que os esforços devem ser direcionados para realizar a cirurgia pelo menos antes dos 60 
dias de idade. Um estudo conduzido por este autor mostrou que mais de 25% dos 
pacientes com AVBEH na Holanda sobrevivem pelo menos 20 anos sem TH, quando 
operados entre os 60-75 dias de vida, e destes, cerca de um quinto estão assintomáticos 
e não apresentam qualquer sinal ecográfico de cirrose.59 
Serinet et al concluiram que o impacto da idade no momento da operação de 
Kasai é ainda evidente na adolescência.48 A comparação entre os pacientes que foram 
submetidos à operação de Kasai antes do 46º dia de vida versus pacientes que foram 
submetidos depois do 46º dia mostrou uma diferença de 12,1% (34.9% vs 22.8%) na taxa 
de sobrevida com FN aos 15 anos entre os 2 grupos.48  
A economia estimada de transplante hepático na infância, se todos os pacientes 
com AVBEH realizassem a PE de Kasai antes do 46º dia de vida, seria de 4,5 enxertos 
de fígado por ano, o que representaria 5,7% de todos os transplantes hepáticos 
pediátricos (até aos 16 anos) realizados anualmente em França.48 Diminuindo a 
necessidade de enxertos, reduzir-se-ia a necessidade de doadores vivos relacionados, 
cujos riscos não podem ser negligenciados (a taxa de morbilidade de lobectomia 
esquerda é estimada em 10%).48 
A redução do número de TH pediátricos levaria a uma significativa poupança 
financeira. Em França, o custo estimado do primeiro ano, para os doentes submetidos a 
TH, é de cerca de 100.000 euros, e o valor anual estimado para o follow-up é de 20 000 
euros. Os custos de follow-up de um paciente com AVBEH não são ainda bem 
conhecidos, mas são, sem dúvida, menores do que os de uma criança transplantada. 
Num cenário onde os custos anuais de acompanhamento de um paciente com AVBEH 
não transplantado sejam de 10.000 euros, as poupanças totais para os 4,5 TH pediátricos 
anuais economizados poderá atingir os 500.000 euros/ano. Através destes dados, os 
programas de rastreio para AVBEH parecem ser um investimento rentável para a 
sociedade.48 
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A maioria das mortes em crianças com ABVEH ocorre em lista de espera para 
transplante (58%), a escassez de órgãos é um problema grave a nível mundial.28 Uma PE 
de Kasai bem-sucedida é o tratamento mais adequado e o que possibilita uma melhor 
sobrevida com FN. Por outro lado, o insucesso da cirurgia de Kasai requer transplante 
hepático na primeira infância num momento em que tanto a idade do paciente quanto o 
défice de crescimento associado à doença hepática terminal são fatores de risco 
imutáveis de mortalidade na lista de espera e de mau resultado do transplante.8 Assim, 
todos os esforços devem ser feitos para melhorar os resultados da PE, nomeadamente 
diminuindo a idade no momento da cirurgia, o que implica um diagnóstico precoce.25 
Existem vários obstáculos à precocidade do diagnóstico da AVBEH. Trata-se de 
uma condição rara, que se manifesta com icterícia neonatal, que é o problema clínico 
mais comum entre os recém-nascidos, acometendo aproximadamente dois terços deles.8 
Destes, apenas 2,4% a 15% permanecem clinicamente ictéricos além dos 14 dias de 
vida, dos quais somente 0,04% a 0,2% apresentam hiperbilirrubinemia conjugada devido 
a doença hepatobiliar colestática.60 Os restantes têm hiperbilirrubinemia não conjugada, 
quase sempre benigna e auto-limitada. Como tal, não é surpreendente que a icterícia nas 
primeiras semanas de vida seja frequentemente desvalorizada, até porque para além 
dela estes doentes aparentam estar de “boa saúde”.8 
Outra barreira para o diagnóstico precoce da AVBEH é a calendarização das 
consultas médicas pós natais nos cuidados de saúde primários de vários países (ex: 
Canadá8 e EUA11), com consultas às duas e às oito semanas de idade. 
Consequentemente, o bebé ictérico com AVBEH pode não ser observado por um médico 
justamente no período mais crítico, tornando muito limitada a "janela de oportunidade” 
para avaliação e intervenção.8 Em Portugal este problema não existe pois o pois o plano 
de vigilância da Saúde Infantil prevê uma consulta às 4 semanas de vida. 
Por fim, muitos profissionais de saúde revelam-se incapazes de identificar 
precocemente os sinais de alarme e de encaminhar devidamente, em tempo útil, estes 
doentes. Um estudo61 realizado em Missouri nos EUA teve como objetivo descrever a 
abordagem da icterícia precoce e prolongada nos cuidados primários. Muitos pediatras 
reportaram não estarem familiarizados com as “guidelines” nacionais para abordagem da 
icterícia neonatal prolongada, muitos indicaram que não solicitariam a fração de 
bilirrubina conjugada a nenhuma criança com icterícia persistente para além das 4 
semanas, e cerca de um terço dos médicos atrasaria a referenciação até às 6 semanas 
de vida, dos lactentes com anormalidades bioquímicas sugestivas de colestase, para 
obter avaliações diagnósticas complementares.61 De acordo com Lai et al, 95,2% dos 
doentes com AVBEH apresentaram fezes persistentemente acólicas.62 A acolia fecal é 
sem dúvida o maior indicador de obstrução biliar, é sempre patológica, e é geralmente 
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considerada de fácil reconhecimento.60 Bakshi et al60, avaliaram a capacidade de 
reconhecimento da acolia fecal em profissionais de saúde, nomeadamente pediatras e 
enfermeiros que contactam regularmente com lactentes ictéricos. Os resultados 
evidenciaram que cerca de um terço (37,2%) das fotografias de fezes acólicas mostradas 
foram incorretamente identificadas.  
Uma parte integrante da política de saúde pública pediátrica são os programas de 
rastreio dirigidos para reconhecimento atempado da doença e intervenção precoce. A 
Organização Mundial de Saúde (OMS) estabeleceu vários critérios a serem considerados 
para o desenvolvimento de um programa de rastreio: a doença deve ser reconhecida 
como um importante problema de saúde, há um estágio sintomático latente ou precoce, 
deve haver disponibilidade de exames de rastreio confiáveis e de baixo custo, e 
tratamentos efetivos, que quando aplicados precocemente, são benéficos. A AVBEH 
preenche a maioria destes critérios mas a dificuldade permanece na identificação de uma 
estratégia de rastreio eficaz e aceite universalmente.8,63 
O conceito de rastreio dos recém-nascidos para AVBEH usando um cartão 
colorido de fezes (CCF) foi iniciado na década de 199056 e o objetivo deste método tem 
sido reduzir a idade á data da PE de kasai.58 
Entre 2002-2003 foi realizado em Taiwan um estudo piloto62 para o rastreio da 
AVBEH com o CCF. A sensibilidade deste método para a deteção desta doença antes 
dos 60 dias de vida foi de 89,7%, a especificidade de 99,9% e o valor preditivo positivo de 
28,6%.62 Estas conclusões levaram à criação do registro nacional para a AVBEH e à 
instituição de um programa de rastreio universal usando o CCF, em 2004.64 Este cartão 
foi incluído no boletim de saúde infantil e distribuído aos pais de cada recém-nascido. Os 
pais foram instruídos a observar a cor das fezes diariamente e a informar o centro de 
referência, se detetassem uma cor anormal. Ao um mês de vida, quando o lactente vai à 
consulta de rotina, o CCF devidamente preenchido é entregue, independentemente da 
cor das fezes ter sido considerada normal ou anormal.64 
Lien et al30 investigaram os resultados antes e após a implementação deste 
programa. A percentagem de doentes submetidos à PE de Kasai antes dos 60 dias de 
idade aumentou de 49,4% para 65,7%, com aumento de 26% na taxa de resolução da 
icterícia aos 3 meses pós Kasai. A elevação da sobrevida com FN aos 5 anos nos 
pacientes com resolução da icterícia pós Kasai foi estatisticamente significativa (27,3% vs 
64,3%) e o aumento da sobrevida global aos 5 anos também (55,7% vs 89,3%) 
(P<0,001).30 Com o CCF verificou-se ainda que nenhuma criança foi submetida a PE 
Kasai com >90 dias de idade57 e houve uma diminuição de 46% dos encaminhamentos 
tardios.56 Estes resultados não foram encontrados em nenhuma outra série publicada: 
Reino Unido27 (5 de 148 casos; TH primário por apresentação tardia), França25 (48 de 
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723 casos; TH primário por apresentação tardia), Canadá31 (42 de 349 casos; > 90 dias 
na PE), Japão41 (190 casos de 1181; > 90 dias na PE), ou nos Estados Unidos50 (12 de 
100; > 90 dias na PE). 
Assim, o programa de rastreio com o CCF permite a realização da PE de Kasai 
mais precocemente, com um aumento da taxa de sucesso da mesma, e 
consequentemente um aumento da sobrevida com FN e da sobrevida global aos 5 anos, 
melhorando notavelmente o prognóstico final destes doentes.30   
Wildhaber44,65 (autor do estudo suíço) Jacquemin47 (investigador francês) 
Carvalho66 e Santos67 (autores do estudo brasileiro) e Santos Silva3,68 (autora do único 
estudo português publicado) defendem que os resultados podem ser claramente 
melhorados recorrendo ao rastreio com o CCF. Para estes autores este método é 
simples, não invasivo, eficiente, de baixo custo e aplicável como método de rastreio 
permitindo o diagnóstico e tratamento precoces da AVBEH.  
Em 2009 foi criado na Suíça, um programa de rastreio piloto com o CCF, para 
avaliar o seu custo/ efetividade (Anexo 2).65 Os custos deste programa não são 
antecipadamente esmagadores, até porque houve uma diminuição global do número total 
de admissões por suspeita de AVBEH.56 Através deste método, não só os pais, mas 
também médicos e enfermeiros são instruídos sobre o significado da observação da cor 
das fezes.57 Os investigadores prevêem que mais de 80% das crianças com AVBEH 
possam ser identificadas nos primeiros 50 dias de vida, com realização da PE de Kasai 
no prazo de 60 dias de idade.62 
Outros programas propostos para o rastreio da AVBEH, incluem a pesquisa de 
ácidos biliares conjugados em manchas de sangue seco (Cartão de Guthrie) por 
espectrometria de massa,69,70 identificação de ácidos biliares sulfatados na urina71, ou 
ainda a mensuração de bilirrubina conjugada sérica nos primeiros dias de vida72,73. Estes 
métodos não foram postos em prática extensivamente porque não estão validados em 
grandes populações, não são antecipadamente custo-efetivos e também não são de 
execução técnica adequada para um teste de rotina. 
Contrariamente, a pesquisa de bilirrubina na urina nos recém-nascidos com 
icterícia prolongada, proposta por Santos Silva et al3,68, é um método de fácil execução, 
de baixo custo e cuja eficácia deve ser investigada, pois poderá rastrear não só a AVBEH 
mas também outras doenças cursando com colestase neonatal.  
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Conclusão 
 
 
Os doentes com AVBEH experimentaram nas últimas décadas uma mudança de 
perspetiva muito drástica. Até à década de 50 do século XX (antes da PE de Kasai) a 
sobrevida média destes doentes era de 19 meses.74 Atualmente as taxas de sobrevida 
com FN aos 10 anos variam entre 24% e 52,8% e as taxas de sobrevida global aos 10 
anos variam entre 66,7% e 89%.75 Em algumas séries74,76 cerca de 20% dos doentes 
atingem os 20 anos de idade com o seu FN, e 10% podem mesmo atingir os 30 anos. Por 
outro lado, os doentes com insucesso da PE de Kasai ou complicações de cirrose 
hepática e hipertensão portal, apesar de PE de Kasai funcionante, têm uma segunda 
oportunidade com a acessibilidade ao transplante hepático. Este último veio contribuir 
decisivamente para aumentar as taxas de sobrevida global.25,28,44,50,51,53,     
Os resultados de um país no tratamento dos doentes com AVBEH dependem 
fortemente da organização e eficácia do seu sistema nacional de saúde.  
Na literatura publicada persiste a controvérsia em relação ao benefício da máxima 
centralização dos recursos para a realização do procedimento de Kasai, mas existe 
unanimidade sobre a importância do diagnóstico e intervenção cirúrgica precoces. A 
idade no momento da PE de Kasai é comprovadamente um fator de prognóstico 
associado à sobrevida a longo prazo, sobretudo à sobrevida com fígado nativo.75 
Para promover o diagnóstico precoce da AVBEH é importante sensibilizar os 
cuidadores e os profissionais de saúde para a necessidade de investigar os recém-
nascidos com icterícia prolongada68, bem como de observar regularmente a cor das suas 
fezes. Os profissionais de saúde dos cuidados primários (médicos e enfermeiros) devem 
ser capazes de identificar a acolia fecal, e os médicos devem estar informados sobre as 
recomendações para a abordagem diagnóstica do recém-nascido com icterícia neonatal 
prolongada68. Em Portugal o plano de vigilância de Saúde Infantil prevê uma consulta nos 
cuidados de saúde primários, às 4 semanas de vida, momento ideal para rastrear esta 
patologia. 
É também necessário reduzir o tempo de investigação diagnóstica. Chang et al 
sugerem um protocolo a executar em 3 dias, que mostrou uma precisão de 96,8% no 
diagnóstico diferencial de AVBEH para outras causas de colestase neonatal.77 É também 
fundamental criar um protocolo com diretrizes sobre o tratamento médico após a PE de 
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Kasai, e devem ser desenvolvidas orientações para a integração do suporte nutricional na 
abordagem global destes doentes. 
Os grupos de trabalho internacionais devem desenvolver definições padronizadas 
para avaliação de resultados. Por exemplo, "resolução de icterícia" poderá ser definido 
como o nível de bilirrubina total abaixo de 2mg/dL aos 3 meses após Kasai. "Sobrevida 
com o fígado nativo" deve ser fixada e consensual em momentos como 2, 5 e 10 anos. 
Deve ser também conduzida uma meta-análise combinando os dados em bruto de séries 
contemporâneas de diferentes países que relataram um grande número de pacientes que 
tenham sido submetidos a PE de Kasai, com o objetivo de realizar uma análise definitiva 
dos fatores de prognóstico e da eficácia do tratamento médico pós Kasai, nomeadamente 
da corticoterapia. É também muito importante prosseguir a investigação sobre fármacos 
com potencial anti-fibrótico.2,78  
Limitar a abordagem destes doentes a centros de tratamento com um grande 
número de casos/ano (idealmente ≥5 novos casos/ano), é uma estratégia que deve ser 
seguida com cuidado em países de pequena dimensão, de modo a evitar os riscos do 
“centro único”, pelo que, segundo os autores do único estudo português, no caso de 
Portugal seria neste momento mais adequada a implementação de uma estratégia de 
diagnóstico precoce.3 
O método de rastreio ideal para AVBEH deverá ser altamente sensível e 
específico, barato e exequível em tempo útil. Embora nenhum método atualmente 
satisfaça estes critérios, um método promissor é o cartão colorido de fezes, um método 
eficaz e de baixo custo, para educar as famílias e profissionais de saúde e promover uma 
intervenção mais precoce, eliminando os casos de encaminhamento tardio. No entanto, a 
possibilidade de implementar este programa de rastreio e a sua relação custo-eficácia 
são incertas, mas este método é apoiado por vários investigadores, que concluíram que 
mesmo em países com baixa incidência de AVBEH, como Portugal, o rastreio seria 
custo-efetivo.48 Aguardam-se os resultados do programa de rastreio em curso na Suíça.65      
Em resumo, a otimização dos resultados dos pacientes com AVBEH exigirá 
abordagens inovadoras para o estabelecimento de um diagnóstico precoce, 
possivelmente com a implementação de métodos de rastreio universais, desenvolvimento 
de possíveis centros cirúrgicos de excelência e a melhoria do tratamento pós-operatório. 
Apesar destes esforços, a verdade é que apenas uma fração das crianças sobreviverão 
até à idade adulta com o seu fígado nativo e com boa qualidade de vida, com os 
tratamentos atuais, pelo que há uma necessidade urgente de compreender melhor a 
etiologia, a genética e a patogénese da AVBEH para que novas estratégias terapêuticas 
e preventivas possam ser desenvolvidas no futuro.  
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Tabela 1: Evolução do Prognóstico da ABVEH 
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Autor / 
Ref. 
Tipo de 
Estudo/ 
Nacionalidade/
Ano 
Incidênci
a por 
100.000 
nascimen
tos 
N de 
doentes 
N de 
doentes 
com  
PE Kasai 
Idade 
média da 
PE Kasai 
Tx de 
sucesso da 
PE Kasai 
Sv com FN 
aos 5 anos 
Sv com FN 
aos 10 
anos 
SV global Comentários 
McKiernan
, et al 
43,49
 
Nacional / RU 
e Irlanda / 
1993-95 
5,9 93 
91 (15 
centros) 
54 dias 55% 30,1% 
Aos 13 anos: 
54% 
(centros com 
>5 
casos/ano) 
Aos 5 anos: 85% 
Aos 13 anos: 
83,8% 
Antes da centralização, Sv com 
FN aos 5 anos: 
<5 casos/ano: 13,7% 
>5 casos/ano: 61,3% 
(p<0,05) 
Davenport, 
et al 
27
 
Nacional / 
Reino Unido 
/ 1999-2002 
5,8 148 
142 (3 
centros) 
54 dias 57% 
Aos 4 anos: 
51% 
- Aos 4 anos: 89% 
Centralização do tratamento em 
1999 
Davenport, 
et al 
28
 
Nacional / 
Reino Unido 
/ 1999-2009 
5,8 443 
424 (3 
centros) 
54 dias 55% 46% 40% 
Aos 5 anos: 90% 
Aos 10 anos: 89% 
Depois da Centralização 
Chardot, et 
al 
29
 
Nacional / 
França / 1986 
- 1996 
5,1 472 
440 (32 
centros) 
61 dias - 32% 27% 
Aos 5 anos: 
70,2% 
Aos 10 anos: 
67,6%  
Sv global aos 5 anos: 
≤2 casos/ano: 56,3% 
3-5 casos/ano: 59,8% 
≥20 casos/ano: 77,8% 
(p=0,0001) 
Serinet, et al
 
25
 
Nacional / 
França / 
1986-1996 
 
1997-2002 
5,1 
(T=743) 
 
472 
 
271 
438 (30 
centros) 
 
252 (22 
centros) 
 
61 dias 
 
57 dias 
(M=36,2%) 
 
34,4% 
 
39,5% 
Após Kasai: 
Aos 4 anos:  
(M=40,6%) 
40,1% 
 
42,7% 
- 
Aos 4 anos:  
(M=78,1%) 
73,6% 
 
87,1% 
Política Descentralizada de 
colaboração a partir de 1997 
Wildhaber, 
et al 
44
 
Nacional / 
Suíça / 1994-
2004 
5,6 48 43 (5 centros) 68 dias 39,5% 
Desde o Dx: 
32,7% 
Após Kasai: 
37,4% 
- 
Aos 5 anos: 
91,5% 
Após Kasai bem 
sucedido: 100% 
Estudo piloto com o CCF em 
2009 
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Vries, et al
52
 
Nacional / 
Holanda / 
1987-2008 
5,0 231 214 59 dias 36% 
Aos 4 anos: 
46% 
- Aos 4anos: 73% 
Sem política de centralização do 
tratamento 
Lampela, et 
al
53
 
Nacional / 
Finlândia / 
1987-2005 
 
2005-2010 
5,0 72 
 
44(5centros) 
 
20(1 centro) 
M=64 dias 
 
(M=42%) 
27% 
 
75% 
Aos 2 anos: 
(M=38%) 
27% 
 
75% 
- 
Aos 2 anos: 
(M=68%) 
64% 
 
92% 
Centralização do tratamento em 
2005 
Santos Silva, 
et al
3
 
Um centro / 
Portugal / 
1992-1999 
 
2000-2007 
- 
 
(Total=15) 
 
6 
 
9 
 
14 (1 centro) 
(M=58 
dias) 
89 dias 
 
45dias 
(M=46,7%) 
 
33,3% 
 
55,5% 
(M=41,7%) 
 
16,67% 
 
66,67% 
 
 
16,67% 
- 
Aos 5 e 10 anos: 
(M=83,3%) 
66,67% 
 
100% 
  - 
Shneider, et 
al
50
 
Multicêntrico 
/ EUA / 
1997-2000 
- 104* 
104 (9 
centros) 
61 dias - 
Após Kasai: 
Aos 2 anos 
idade: 55,8 
- 
Aos 2 anos idade: 
91,3% 
- 
Schreiber, et 
al
31
 
Nacional / 
Canadá / 
1985-1995 
 
1996-2002 
5,2 
(T=349) 
 
199 
150 
312 
(M=65 
dias) 
65 dias 
 
65,5 dias 
- 
Aos 4 anos: 
(M=33%)  
31% 
 
36% 
 
 
24% 
- 
Aos 4 anos:  
(M=77%) 
74% 
 
82% 
- 
Schreiber, et 
al
 51
 
Nacional / 
Canadá / 
1992-2002 
- 230 
207 (12 
centros) 
64 dias - 
Após Kasai 
Aos 4 anos: 
39% 
- Aos 4 anos: 83% 
Efeito da experiência do centro 
cirúrgico (p=NS) 
Lien, et al
30
 
Nacional / 
Taiwan / 
1990-2000 
 
2002-2005 
- 
 
89* 
 
102* 
 
89 
 
102 
<60 dias: 
49,4% 
 
65,7% 
Aos 3 
meses: 
34,8% 
 
60,8% 
Aos 3 anos:  
 
51,7% 
 
61,8% 
- 
Aos 3 anos: 
 
64,0% 
 
89,2% 
Programa de rastreio piloto com 
o CCF iniciado em 2002 
Tseng, et al
56
 
Nacional / 
Taiwan / 
1996-2004 
 
2004-2008 
14,8 472 
296 
 
144 
51dias 
 
48 dias 
- - - - 
Programa de rastreio Universal 
com o CCF iniciado em 2004 
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Tabela 1: Evolução do prognóstico da AVBEH, em diferentes países. PEK: Portoenterostomia de Kasai; Tx: taxa; Sv: sobrevida; FN: fígado 
nativo Dx: diagnóstico; T: total; M: mediana; CCF: Cartão Colorido de Fezes; NS: Não significativo.  
*a partir da PE de Kasai 
 
 
 
 
 
 
Hsiao, et al
57
 
Nacional / 
Taiwan / 
2004-2005 
2004:18,5 
2005: 17,0 
75 74 
(M=54,6 
dias) 
< 60 dias: 
2004: 60% 
2005:74% 
59,5% - - - - 
Nio, et al
 41
 
Nacional / 
Japão / 1989-
1999 
10,4 1381 
1181 (93 
centros) 
61-70 dias - 59,7% 52,8% 
Aos 5 anos: 
75,3% 
Aos 10 anos: 
66,7% 
- 
Carvalho, et 
al 
66
 
Multicêntrico 
/ Brasil / 
(1982-2008) 
- 513 
392 (6 
centros) 
82,6 dias - 
Após Kasai 
Aos 4 anos: 
36,8% 
 
- Aos 4 anos 73,4% - 
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Anexo 2 
Figura 1: Cartão Colorido de Fezes Suíço 
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